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Glosario de términos
Acrocefalopolisindactilias:
Síndrome de Carpenter(II), síndrome de Pfeiffer(V).
Acrocefalosindactilias:
Síndrome de Apert, síndrome de Saethre-Chotzen.
Alveoloplastia:
Reconstrucción alveolar de pacientes con fisura. Injerto óseo.
Anomalía craneofacial:
Alteración estética o funcional de cabeza y/o cara.
Cirugía ortognática:
Cirugía del esqueleto facial. Procedimientos quirúrgicos realizados para co-
rregir secuelas tardías de los pacientes adultos intervenidos por fisura
labiopalatina.
Disóstosis facial:
Síndrome de Crouzon.
Distracción ósea:
Técnica quirúrgica utilizada para corregir problemas de crecimiento óseo
mandibular por alargamiento óseo.
Electropalatografía:
Técnica que registra los contactos de la lengua con el paladar mediante elec-
trodos y permite seguir la evolución de la articulación del habla.
Estafilorrafia:
Cierre primario del paladar blando.
Fisura palatina:
Malformación en la que no se produce la unión de las dos mitades laterales
del paladar.
Lámina dentaria:
Donde se encuentran los gérmenes dentarios en el desarrollo embriológico.
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Microsomía:
Podría ser microsomía hemifacial como alteración de crecimiento hemiman-
dibular que engloba varias entidades (S. de Goldhengar, 12 arco, etc.)
Papila dentaria:
Órgano de formación embriológico del diente.
Rinoseptoplastia:
Técnica de corrección nasal de las secuelas tardías de pacientes con fisura
labiopalatina.
Tratamiento fonoaudiológico:
Tratamiento logopédico.
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Resumen
Introducción
Las anomalías congénitas craneofaciales y de la cavidad oral son un grupo 
muy amplio de problemas congénitos de salud que se caracterizan por una 
heterogeneidad de síntomas y signos de presentación, gran diversidad de 
órganos afectados y muy baja frecuencia de presentación. La mayoría se 
incluye en la categoría de enfermedades raras. 
Objetivos
Analizar la frecuencia de presentación de las anomalías congénitas de la 
cavidad oral y craneofaciales y estudiar la eficacia/efectividad y seguridad 
de los tratamientos médicos, quirúrgicos y de rehabilitación que se utilizan 
más frecuentemente en la actualidad. 
Metodología
Se ha llevado a cabo una revisión exhaustiva de la literatura científica y 
se ha recogido la experiencia de un centro de referencia de Cataluña en 
los tratamientos ortodóncicos infantiles en las malformaciones craneofa-
ciales.
Resultados
Se identificaron 16 documentos que analizaban diferentes aspectos de los 
tratamientos, la rehabilitación y el seguimiento de la fisura labiopalatina y 
las malformaciones craneofaciales. En cuanto a la frecuencia de presenta-
ción, la fisura palatina puede afectar a uno de cada 500-700 nacimientos. En 
general, los estudios son de baja calidad, el número de casos incluidos en 
cada revisión sistemática (RSEC) y ensayo clínico aleatorio (ECA) es esca-
so como para detectar diferencias significativas en los tratamientos, y el 
tiempo de seguimiento es insuficiente como para observar los resultados a 
largo plazo en la población adulta. 
Entre los documentos incluidos destaca la creación del grupo europeo 
Eurocleft al inicio de la década de 2000, que analizó la gran variabilidad en 
los servicios disponibles y en los abordajes de estos problemas de salud in-
fantil en Europa. Una guía de práctica clínica editada recientemente propu-
so una serie de recomendaciones que incluyen el abordaje multidisciplinario 
desde el período prenatal hasta la edad adulta. La experiencia de la Unidad 
16 INFORMES, ESTUDIOS E INVESTIGACIÓN
Cráneo-Maxilofacial del Hospital Universitario Sant Joan de Déu también
presenta un abordaje precoz, multidisciplinario y adaptado a cada etapa del
crecimiento y a las necesidades individuales de los pacientes y su familia.
Conclusiones
La mayoría de las recomendaciones de expertos proponen determinar cen-
tros de referencia distribuidos en la geografía estatal que reúnan las condi-
ciones necesarias para tratar estos pacientes. Se requiere un abordaje multi-
disciplinario y garantizar la máxima fiabilidad en los resultados tratando un
número mínimo de casos al año. Se deberían promover los estudios meta-
céntricos, y llevar a cabo seguimientos a largo plazo que permitan evaluar
los resultados de las intervenciones en términos de efectividad, calidad de
vida e integración social.
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Introducción
Las anomalías congénitas craneofaciales son un grupo muy amplio de pro-
blemas congénitos de salud. Estas anomalías congénitas se caracterizan por
una heterogeneidad de síntomas y signos de presentación, gran diversidad
de órganos afectados y muy baja frecuencia de presentación.1 La mayoría se
incluye en la categoría de enfermedades raras (menos de 5 casos por 10.000 ha-
bitantes según la Unión Europea).
La fisura labiopalatina constituye una deficiencia estructural congénita
debida a la falta de coalescencia entre algunos de los procesos faciales em-
brionarios en formación que se manifiestan precozmente en la vida intra-
uterina. La malformación puede expresarse con distintos grados de severi-
dad, desde formas frustras o incompletas, completas, uni o bilaterales, hasta
la fisura submucosa.2
La fisura labiopalatina se puede producir de forma aislada; un porcen-
taje variable de malformaciones craneofaciales y de la cavidad oral, mandi-
bular o de la dentición se asocian a problemas cromosómicos o a síndromes
malformativos de transmisión genética. En este caso estas anomalías están
asociadas a otros problemas congénitos, por ejemplo del sistema nervioso,
cardiopatías, etc., y suelen representar casos complejos con diverso grado de
afectación.
Las malformaciones craneofaciales pueden asociarse a alteraciones
dentales en número y forma, ya que la mayoría de las malformaciones den-
tarias ocurre entre la sexta y octava semana de vida intrauterina debido a
que en este período se produce la transformación de estructuras embriona-
rias importantes como son la lámina dentaria, la papila dentaria y el órgano
dentario que en el proceso de histodiferenciación darán lugar a la formación
del esmalte, la dentina y el cemento. La odontogénesis es el proceso de for-
mación del diente, el cual es continuo, se inicia con la formación de la coro-
na y termina con la formación de la raíz. La capacidad de formación de la
dentina continúa durante toda la vida del diente.
La mayoría de publicaciones sobre malformaciones congénitas poco
frecuentes consiste en series de casos donde se describen la presentación de
forma aislada o en el contexto de síndromes conocidos. En los últimos años
el número de casos de malformaciones congénitas que cursan con deformi-
dad craneofacial grave ha disminuido a partir del diagnóstico prenatal con la
ecografía de alta resolución de la semana 20 de gestación.
Entre todos los problemas congénitos de la cavidad oral el más fre-
cuente es la fisura labiopalatina.1
054-TRATAMIENTO ORTODONCICO EN NINOS.indd 17 04/09/13 11:35
054-TRATAMIENTO ORTODONCICO EN NINOS.indd 18 04/09/13 11:35
19TRATAMIENTO ORTODÓNCICO EN NIÑOS CON MALFORMACIONES CONGÉNITAS CRANEOFACIALES
Justificación
Aunque se trata de malformaciones graves, que afectan múltiples funciones
vitales, existe relativamente poca información y conocimientos sobre la fre-
cuencia de su presentación y sobre el tipo de tratamiento que reciben los
menores que nacen con estas malformaciones. Tampoco hay suficiente in-
formación sobre la efectividad de los tratamientos que se llevan a cabo. Esto
último hace necesaria una revisión del tema profundizando en los aspectos
clínicos y quirúrgicos más frecuentes y relevantes, y la idoneidad de estos
tratamientos. El Ministerio de Sanidad, Servicios Sociales e Igualdad ha en-
cargado una revisión sobre el tema con la intención de facilitar y delimitar la
cartera de servicios en estos problemas de salud.
054-TRATAMIENTO ORTODONCICO EN NINOS.indd 19 04/09/13 11:35
054-TRATAMIENTO ORTODONCICO EN NINOS.indd 20 04/09/13 11:35
21TRATAMIENTO ORTODÓNCICO EN NIÑOS CON MALFORMACIONES CONGÉNITAS CRANEOFACIALES
Objetivos
El objetivo fue analizar la frecuencia de presentación de las anomalías congé-
nitas de la cavidad oral y craneofacial, así como estudiar la eficacia/efectividad
y seguridad de los tratamientos médicos, quirúrgicos y de rehabilitación que
se utilizan más frecuentemente en la actualidad.
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Metodología
Se ha llevado a cabo una revisión exhaustiva de la literatura científica y se
ha recogido la experiencia de un centro de referencia de Cataluña en los
tratamientos ortodóncicos infantiles en las malformaciones craneofaciales.
Revisión de la bibliografía
Se llevó a cabo una búsqueda bibliográfica para identificar documentos sobre
incidencia, prevalencia y tratamiento de defectos maxilares y mandibulares
congénitos publicados en los últimos 10 años. Se ha hecho una búsqueda de
informes de agencias de evaluación de tecnologías (HTA), de revisiones sis-
temáticas y de artículos originales. Las búsquedas se han efectuado hasta
diciembre de 2012. Se consultaron las bases de datos MEDLINE/PubMed,
el Centre for Reviews and Dissemination – HTA Database; el Centre for
Reviews and Dissemination - NHS EED (NHS Economic Evaluation Data-
base), y el Centre for Reviews and Dissemination – DARE (Database of
Abstracts of Reviews of Effects).
La estrategia de búsqueda consistió en priorizar las revisiones siste-
máticas de la literatura y los tratamientos y la rehabilitación en las malfor-
maciones congénitas de la mandíbula y el maxilar y las malformaciones
craneofaciales (véase apéndice 1).
Procedimiento
Un investigador (LR) revisó los títulos y abstracts. Se seleccionaron los ar-
tículos que presentaran revisiones sistemáticas de la literatura (RSEC), en-
sayos clínicos aleatorios (ECA) o estudios epidemiológicos de seguimiento.
La revisión se completó con una búsqueda manual donde se incluyeron
aquellos documentos considerados importantes aunque tuvieran más de
10 años de antigüedad. También se incluyeron los documentos que propu-
sieran recomendaciones de asociaciones internacionales en el tratamiento y
la rehabilitación de estos problemas de salud y la publicación de series de
más de 10 casos. Se comprobó la calidad de las revisiones sistemáticas y los
ensayos clínicos siguiendo la metodología de la Scottish Intercollegiate Gui-
delines Network (SIGN, http://www.sign.ac.uk). Se llevó a cabo una síntesis
narrativa de los resultados obtenidos.
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Resultados
1. Revisión de la literatura
Se identificaron 170 documentos referenciados en PubMed (39 RSEC y 131 es-
tudios originales), 2 documentos de evaluación en la HTA Database, 3 do-
cumentos en la NHS EED y 1 documento en DARE. De estos se seleccio-
naron 12 revisiones sistemáticas que analizaban diferentes tratamientos
quirúrgicos y de rehabilitación, 3 ensayos clínicos aleatorios (ECA) de cos-
te-efectividad de algunos tratamientos y 1 estudio europeo de seguimiento,
así como los resultados del mismo grupo europeo (Eurocleft). A partir de la
búsqueda manual de la literatura se han incluido una guía de las fisuras de
labio y paladar para padres editada por el Gobierno de Navarra en 20113 y
la guía clínica de las fisuras labiopalatinas editada en el País Vasco,4 así
como un estudio comparativo de 2 protocolos de tratamiento de cierre de
paladar en la fisura palatina.5
Uno de los primeros resultados llamativos es que al parecer el número
de ECA ha aumentado en la última década. De acuerdo con los resultados
obtenidos por la revisión sistemática del grupo Eurocleft al comienzo de la
década de 2000,6 se habían identificado 3 ECA en relación al tratamiento qui-
rúrgico de la fisura labiopalatina. En la presente revisión, aunque los criterios
de búsqueda no hayan sido iguales, el número de ECA incluido ha sido de 41.
1.1. Frecuencia e impacto de la fisura labiopalatina
y otras malformaciones craneofaciales
La fisura palatina se presenta de forma variable. En Europa se ha calculado
que afecta entre 1 de cada 500 a 1 de cada 700 nacimientos.6 Según el sistema
de vigilancia epidemiológica de defectos congénitos en España, al final de la
década de 1980 la frecuencia de paladar hendido era de 4,8/10.000 nacidos
vivos, mientras que la fisura labial afectaba a 5,5/10.000 nacidos vivos.1 En
Aragón y La Rioja se ha calculado una incidencia de 0,5/1.000 nacidos vi-
vos.2 Una descripción de 27 casos ha encontrado mayor gravedad en la fisu-
ra palatina en los casos asociados a otras malformaciones. Aunque estos
datos podrían haber cambiado en los últimos años, dado que han mejorado
las técnicas de diagnóstico prenatal y han cambiado las condiciones ambien-
tales y estructurales desde la creación del Registro de Defectos Congénitos
en España. Es probable que la incidencia sea ligeramente más baja.
Estos problemas congénitos generan dificultades en la alimentación, el
desarrollo del lenguaje, la audición y el desarrollo dentario y facial. A su
vez, este hecho se asocia a dificultades en la comunicación y en la integra-
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ción social. Por otra parte, en algunos casos se hace necesario llevar a cabo
tratamientos médicos y/o quirúrgicos urgentes para mantener la función res-
piratoria, para evitar las apneas o el edema cerebral. Se ha descrito edema
de papila como complicación en la mitad de los 85 casos analizados retros-
pectivamente de los síndromes de Apert y de Crouzon debido a craneosi-
nostosis progresiva.7
Respecto de otras anomalías craneofaciales, se presentan con una fre-
cuencia muy baja. Por ejemplo se ha descrito una frecuencia de 0,068/10.000 re-
cién nacidos en el síndrome de Treacher-Collins.8
1.2. Tratamiento quirúrgico, rehabilitación
y resultados en salud y costes
En la tabla 1 (véase el apartado «Conclusiones y recomendaciones») se pre-
sentan los resultados de los documentos identificados como revisiones siste-
máticas de la literatura, ECA, o estudios de cohortes de individuos que reci-
bieron algún tipo de intervención. También se han incluido los estudios
transversales sobre calidad de vida de los menores con fisura labiopalatina y
en otras malformaciones craneofaciales, y los estudios de coste-efectividad
identificados, así como el estudio Eurocleft por considerarlo importante
para recopilar la información existente sobre los centros asistenciales y tipos
de tratamientos que se llevan a cabo en Europa.
Entre los trabajos analizados, la Agencia noruega de evaluación de
tecnologías sanitarias9 publicó en 2009 una revisión sistemática que incluyó
5 estudios sobre la cirugía de la fisura labiopalatina; del cierre del paladar
(16); sobre la inmovilización del niño/a en el momento de la cirugía (1); so-
bre el cierre óseo alveolar (3); sobre la corrección del desvío nasal (1); sobre
la distracción ósea maxilar (1), y sobre intervenciones secundarias. En resu-
men, según este informe la mayoría de estudios analizados son de baja cali-
dad. Además, se resalta la imposibilidad de enmascarar los tratamientos y
el bajo número de casos tratados en cada estudio. En las conclusiones del tra-
bajo se propone llevar a cabo estudios de forma sistemática, que los estudios
sean multicéntricos para poder aumentar el número de casos y, por tanto,
permitir realizar comparaciones estadísticas con suficiente poder, y que las
medidas de resultados sean más homogéneas, así como el tipo de interven-
ción que se analiza.
Una de las revisiones sistemáticas más exhaustivas incluye los trata-
mientos de la fisura palatina unilateral o bilateral, el momento del inicio de
los tratamientos desde su diagnóstico y las diferentes modalidades de trata-
miento, el tratamiento ortopédico infantil, el tratamiento del dolor postope-
ratorio, el manejo de la hipoplasia mandibular y el tratamiento con corticoi-
des perioperatorio.10 Sin embargo, esta revisión no encontró información
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suficiente como para proponer las intervenciones más adecuadas en cada
apartado analizado.
Un estudio que analizó el tratamiento fonoaudiológico, según el tipo
de tratamiento y la duración e inicio del mismo en fisura palatina con o sin
fisura labial, identificó 6 ECA y 11 estudios observacionales. Se compararon
los programas de rehabilitación lingüística frente a programas de terapia
motora. Los estudios presentaron una metodología poco rigurosa y los re-
sultados no fueron concluyentes a favor de una u otra terapia.11
Una evaluación de los tratamientos de la fisura labiopalatina unilateral
se basó en un instrumento estandarizado, el Great Ormond Street, London
and Oslo (GOSLON), a los 5 años, basado en el desarrollo de la arcada den-
taria. Dicha revisión sistemática incluyó 1.236 pacientes.12 Los pacientes en
los que se cerró el paladar y labio antes de los 3 años presentaron peor pun-
tuación en el GOSLON y, por tanto, peor desarrollo del arco dentario.
Tres estudios de coste-efectividad de los tratamientos compararon la
lactancia materna frente a la alimentación con cuchara en el postoperato-
rio,13 el coste-efectividad de la técnica y el tiempo de duración de la inter-
vención en los que se hizo previamente tratamiento ortopédico14 y el trata-
miento ortopédico en cuanto al habla en pacientes con fisura labiopalatina
unilateral.15 Ninguno de los estudios fue concluyente o con potencial in-
fluencia en las recomendaciones sobre estos tratamientos.
En un estudio realizado en 2010 por Liao y cols., estos compararon el
crecimiento facial a los 20 años en 2 grupos de pacientes, un grupo cuya pa-
latoplastia se realizó al año de edad y otro a los 5 años. Observaron que el
grupo con palatoplastia al año presentó peor crecimiento facial y requirie-
ron cirugía ortognática un 20% más de pacientes.5
Un estudio comparó el uso de matriz dérmica acelular en la reparación
quirúrgica de la fisura palatina primaria (n=92) o de fístulas secundarias
(n=74) y utilizando series históricas como control. El estudio mostró resul-
tados positivos para la matriz dérmica, pero con nivel de evidencia baja.16
La revisión de la efectividad del tratamiento ortopédico prequirúrgico
incluyó inicialmente 24 estudios y en 10 de ellos se llevó a cabo un metaaná-
lisis.12 El nivel de evidencia fue muy limitado, y excepto en la forma del arco
maxilar no se demostraron cambios con el tratamiento ortopédico prequi-
rúrgico frente a no tratamiento.
La revisión del tratamiento con electropalatografía en los casos de fa-
llo con tratamiento convencional17 encontró solo un ECA y sin resultados
concluyentes.
Una encuesta europea publicada en 2010 que incluye casos específicos
de microsomía hemifacial, deficiencia mandibular, fisura labiopalatina y sín-
drome de Crouzon fue efectuada en una muestra de profesionales cirujanos
y ortodontistas, y la contestaron 181 especialistas.18 Las propuestas presen-
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taron gran variabilidad en relación con los indicadores de resultados y el
tipo de tratamiento que llevar a cabo.
La descripción de una serie de casos presentó la combinación de ciru-
gía ortognática con ortodoncia en 17 casos de síndrome de Crouzon, 12 ca-
sos de síndrome de Apert y 6 casos de síndrome de Treacher Collins.19 Se
realizó un seguimiento de 2,5 años y la intervención bimaxilar se hizo en
general después de 1,5 a 2,5 años de tratamiento ortodóncico.
La revisión de los estudios sobre calidad de vida relacionada con la
salud en pacientes con fisura labiopalatina identificó 26 estudios, que in-
cluían muestras de 23 a 661 pacientes.20 Estos estudios utilizaron 29 cuestio-
narios diferentes. Los autores concluyeron que es necesario desarrollar
cuestionarios específicos para medir la calidad de vida en estos pacientes y
que tengan en cuenta las dimensiones de salud más afectadas en este grupo
de individuos.
Otro estudio relacionado con resultados percibidos por los pacientes
analizó la percepción de la aceptación facial en 59 adultos con síndromes
asociados a desfiguración de la cara.21 El 44% de los pacientes presentó un
rechazo a su aspecto facial y este rechazo no se correlacionaba con la grave-
dad de la deformación ni con la percepción de bullying en la infancia o ado-
lescencia. Los autores proponen considerar el tratamiento psicológico antes
que la cirugía.
No se han identificado estudios que comparen abordajes multidiscipli-
narios, el tipo de profesionales que participan en los tratamientos y la efec-
tividad a largo plazo de las terapias descritas, con la única excepción del
proyecto Eurocleft, que se presenta a continuación, y que se trata de un es-
fuerzo por recoger la información sobre la organización y el tipo de servicios
sanitarios destinados a esta patología en Europa.
1.3. El proyecto europeo Eurocleft6
El proyecto europeo Eurocleft recopiló las estructuras y los servicios espe-
cializados que intervienen en los tratamientos de la fisura labiopalatina, así
como las pautas terapéuticas que se siguen en Europa. El proyecto incluyó
una revisión sistemática de los tratamientos que se llevaban a cabo hasta el
año 2000 en las diversas formas de fisura labiopalatina, una encuesta en los
países de Europa que participaron en el proyecto sobre los profesionales, la
estructura y el funcionamiento de los servicios, y entrevistas y talleres de
trabajo para consensuar unas recomendaciones mínimas de abordaje de esta
patología y de propuestas de futuro. En el proyecto participaron profesiona-
les de 26 países.
El abordaje de los tratamientos se llevaba a cabo de forma muy varia-
ble entre países y dentro de cada país. Mientras en los países nórdicos, espe-
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cialmente en Noruega, los servicios de atención de esta patología estaban
centralizados, en el resto de países el tratamiento se efectuaba a nivel local
mediante un número variable de centros y de proveedores. Este factor influ-
yó en la variabilidad de los tratamientos descritos.
La revisión de los procedimientos quirúrgicos también mostró gran va-
riabilidad entre centros. La mayoría de las intervenciones de cierre del labio
se realizaba alrededor de los 3 meses de edad, de forma variable entre el
nacimiento y los 12 meses, aunque en el 96% de casos se hacía antes de los
6 meses. El cierre del paladar presentó mayor variabilidad, entre el naci-
miento y los 13 años. Cuando se tuvo en cuenta la secuencia de intervencio-
nes, la técnica y el momento de llevarla a cabo, la variabilidad entre centros
también fue muy importante.
Los resultados presentaron asimismo una importante variabilidad
cuando se analizaron amedio plazo. Por ejemplo, en un análisis de 6 centros,
aquellos niños en que se había reparado el paladar después de los 2 años pre-
sentaron dimensiones palatinas similares a sus controles no fisurados cuan-
do fueron evaluados a los 6 años de edad.22
Dada la falta de evidencia que permita evaluar de forma sistemática
los resultados obtenidos, el grupo Eurocleft intentó establecer un protocolo
para comparar los tratamientos y propuso crear grupos de trabajo para estu-
diar los resultados y compararlos entre grupos y entre países. Además del
escaso número de pacientes incluidos en los estudios, otra de las dificultades
para evaluar los resultados es el tiempo necesario para comprobar la efecti-
vidad de los tratamientos, sean quirúrgicos o de rehabilitación, ya que mu-
chos de estos resultados se tienen que comprobar cuando el paciente llega a
la edad adulta, completa su dentición, etc.
A partir de estos resultados el grupo propuso una serie de recomen-
daciones entre las que destacan la propuesta de coordinar los servicios de
atención, elaborar registros de casos que permitan evaluar las intervencio-
nes a corto y largo plazo, que los centros y los profesionales responsables de
estos casos reciban un volumen mínimo anual para mantener las habilida-
des técnicas (el grupo estimó como número mínimo 40-50 casos/año) y la
multidisciplinariedad en el abordaje, así como una agenda de investigación
y de evaluación de los resultados.
En este sentido cabe mencionar la experiencia de Inglaterra, donde
inicialmente había 44 centros y se ha reducido a menos de 10, y donde apa-
rentemente se ha conseguido una notable mejoría en los resultados.
1.4. La guía de práctica clínica4
En el año 2011 se publicó la guía de práctica clínica de las fisuras labiopala-
tinas, patrocinada por el Gobierno vasco y la Asociación de Padres de Niños
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Fisurados (Aspanif). Esta guía presenta la experiencia del equipo del Hos-
pital Cruces, lleva a cabo una revisión exhaustiva del tema y propone reco-
mendaciones sobre los tratamientos, las intervenciones y las pautas de con-
trol y seguimiento. Los objetivos básicos de la guía se centran en reparar el
defecto congénito (labial, palatino, nasal); lograr un habla, lenguaje y audi-
ción normal; lograr una oclusión dental funcional y una salud dental adecua-
da; lograr un desarrollo psicológico y social correcto; minimizar los costes
del tratamiento y promover un cuidado ético.
Se propone un plan de actuación para cada etapa del desarrollo. En el
período prenatal se propone entrevistar a los padres y establecer el plan de
tratamiento. En el período neonatal se propone considerar la ortopedia pre-
quirúrgica; y entre el mes y los 3 meses, evaluarla. A los 3 a 5 meses, la ci-
rugía del labio y la nariz. A los 6 a 12 meses, la cirugía del paladar. Entre los
16 meses y los 5 años, valorar la evolución del habla y del lenguaje; detectar
fístulas palatinas sintomáticas; valorar el tratamiento de la insuficiencia ve-
lar con cirugía y/o prótesis, y la cirugía de secuelas residuales nasales o de
partes blandas. A los 6-11 años, si existe insuficiencia velar, valorar la farin-
goplastia, y se propone un colgajo faríngeo o prótesis, la alveoloplastia e
injerto óseo y el cierre de fístulas oronasales y la cirugía de las secuelas la-
biales/nasales. Finalmente, entre los 12 y 20 años se propone la rinosepto-
plastia si precisa, la cirugía de secuelas labio-nasales y la cirugía ortognática.
La guía aborda de manera detallada cada fase del tratamiento. Por
ejemplo, el injerto óseo alveolar. En las fisuras labiopalatinas que presentan
fisura alveolar primaria o residual es necesaria la realización de alveoloplas-
tia y el cierre del defecto óseo con un injerto óseo obtenido de cresta iliaca
o de otras localizaciones. Esta intervención en la mayoría de los casos es
secundaria. En la guía se establecen los 10 años como período más frecuente
para llevarla a cabo. Sin embargo, en otros estudios el período suele ser más
amplio, variando entre los 6 y 12 años. El cirujano que la realiza debe tener
formación y experiencia en la misma.
Además de esta iniciativa, cabe destacar que en otros centros se han
desarrollado recientemente guías de práctica clínica, como por ejemplo en
A Coruña.
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2. Experiencia en el tratamiento
multidisciplinario de estas anomalías:
el caso del Hospital Universitario
Sant Joan de Déu de Esplugues, Barcelona
2.1. Actualización en el tratamiento ortopédico/
ortodóncico del paciente con fisura labiopalatina
El tratamiento de la fisura labiopalatina es complejo; abarca desde el naci-
miento hasta la edad adulta. Precisa de la participación de múltiples especia-
listas; así, el equipo básico está formado por: cirujano, ortodoncista y psicó-
logo-logopeda. En la labor de las unidades cráneo-maxilofaciales, que tratan
esta malformación congénita, es prioritario el tratamiento multidisciplinar y
la protocolización de todas sus actuaciones, e imprescindible validar sus pro-
tocolos de actuación analizando los resultados obtenidos.
En la actualidad existen distintos tipos de pautas para el tratamiento
de los pacientes con fisura labiopalatina. Basta con citar que de los 200 equi-
pos europeos adscritos a Eurocleft prácticamente todos ellos usan un proto-
colo diferente en cuanto a técnica quirúrgica, secuencia de tratamiento
(tiempos), edad de intervención, uso de ortopedia prequirúrgica, etc.
La Unidad Cráneo-Maxilofacial del Hospital Universitario Sant Joan
de Déu realiza un protocolo de tratamiento precoz en el tratamiento prima-
rio que comienza en los primeros días de vida, con ortopedia prequirúrgica,
tratamiento psicológico-logopédico de apoyo a los padres y cierre quirúrgi-
co de la fisura antes del primer año de vida.
Durante las distintas fases de desarrollo del paciente se controla el cre-
cimiento maxilofacial, el recambio dentario y la maloclusión. Se recomien-
dan una buena higiene oral y el control de la patología dental. Cada año se
tratan alrededor de 20/30 nuevos casos.
2.2. Programa de intervención de ortodoncia
2.2.1. Ortopedia prequirúrgica: indicaciones, tipos, finalidad
y tiempos de tratamiento, según la forma de fisura
Durante la primera visita conjunta, o a los pocos días de vida, ortodoncia
realiza la confección y colocación de la primera placa de acrílico (resina)
antes de la primera cirugía de cierre labial o palatino según el tipo de fi-
sura.
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La toma de impresiones debe ser realizada por personal entrenado,
con materiales adecuados y de forma rápida. La intervención no conlleva
ningún riesgo si se toman las debidas precauciones. El material de impresión
empleado es silicona y en un solo tiempo.
En el laboratorio, sobre el modelo de yeso, se reconstruye con cera el
velo del paladar y la bóveda para quedar separada la placa de las láminas
palatinas y situar la protección velar por debajo del nivel del velo.
En su diseño la protección velar tiene que ser redondeada y situarse
ligeramente por debajo del nivel donde estaría el velo reconstruido; se debe
dar continuidad al reborde alveolar para que la lengua tenga un apoyo uni-
forme y simétrico, así se evitará un apoyo asimétrico de la misma sobre el
segmento mayor, rotándolo hacia fuera y la caída del menor hacia la línea
media, aumentando la deformidad maxilar hasta el posible cierre del pala-
dar y el labio.
Se utiliza durante todo el día, desde su colocación hasta la primera ci-
rugía.
La adaptación a la placa se consigue a las pocas horas, cuando el pa-
ciente recoloca la lengua en una posición más anterior sin apoyarse sobre la
protección velar, que es lo que provoca la caída de la placa; este hecho unido
al ajuste del acrílico a los rebordes alveolares y la utilización de un material
adhesivo inocuo para el recién nacido contribuye a la estabilidad de la mis-
ma. Se mantiene en su posición por su ajuste a los rebordes alveolares, la
antero posición de la lengua y la utilización de un material adhesivo bien
tolerado por el niño e inocuo.
Con la utilización de esta primera placa se buscan los siguientes obje-
tivos:
• Recolocar la lengua en posición anterior y más baja.
• Permitir la horizontalización de las láminas palatinas.
• Normalizar la succión y la respiración nasal.
• Disminuir el riesgo de otitis media al evitar el reflujo alimentario.
2.2.2. Control de recambio dentario. Alteraciones dentales.
Indicaciones de tratamiento ortodóncico según
las distintas formas de fisura y etapas de dentición
En la dentición temporal entre el año y los 7 años se lleva a cabo el control
de la evolución de la dentición; erupción, anomalías de número y posición
(agenesia, supernumerarios y ectopias). También se vigila la presencia de
caries y displasia de esmalte.
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2.2.3. Indicación del injerto alveolar. Preparación ortodóncica
según tipos de fisura
Con la dentición mixta (7/12 años) se realiza el tratamiento de la oclusión
cruzada anterior y posterior (disyunción y/o QH, máscara facial), nivelación
de arcadas maxilar (aparatología fija multibraquet) preparatoria a la coloca-
ción del injerto alveolar.
Previo a la colocación del injerto puede ser necesaria la utilización de
técnicas quirúrgicas preparatorias al mismo con Surgically Assisted Rapid
Palatal Expansion (SARPE) y la osteotomía de premaxilar en pacientes con
fisura labiopalatina bilateral total (FLPBT).
2.2.4. Tratamientos multidisciplinarios en dentición permanente.
Cirugía ortognática: distracción ósea, expansión
quirúrgica. Tratamientos protésicos rehabilitadores
Dentición permanente de 12/18 años. En la etapa del recambio completado se
determina la necesidad de resolver todos los problemas en los tres planos del
espacio, bien con técnicas ortodoncias omixtas ortodoncia/cirugía ortognática.
Es, además, el momento óptimo de resolver la rehabilitación protésica
tanto con implantes sobre el injerto como la colocación de prótesis fija.
2.3. Tratamiento ortodóncico de las anomalías
craneofaciales
La fusión prematura de las suturas craneales se conoce como sinóstosis. Su
presentación puede ser aislada o asociada a otras anomalías. Se describen
un total de 90 síndromes con distinto origen embriológico.
Se define a los síndromes de disóstosis craneofacial como la alteración
del crecimiento de la bóveda craneal, base de cráneo y esqueleto facial y/o
axial, y se conocen como síndromes craneofacioestenosis. Su frecuencia de
presentación es de 15-16 casos por millón de recién nacidos.
Se presentan como herencia familiar autosómica dominante, con un
alto porcentaje de aparición de casos espontáneos y una expresión fenotípi-
ca variable. Su diagnóstico diferencial es con la plagiocefalia postural.
Los tipos más frecuentes son:
Disóstosis facial: Síndrome de Crouzon.
Acrocefalosindactilia: Síndrome de Apert, Saethre-Chotzen.
Acrocefalopolisindactilia: Síndrome de Carpenter(II), Pfeiffer(V).
Se presenta como una anormalidad del crecimiento craneal con una
marcada hipoplasia mediofacial y alteraciones faciales: proptosis ocular, hi-
pertelorismo y nariz en pico de loro.
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Las manifestaciones orales son: paladar corto y estrecho e hipertrofia
gingival con fracaso eruptivo secundario. En la oclusión dental hay con fre-
cuencia mordida cruzada posterior y mordida abierta anterior, apiñamiento
dentario, ectopia de los molares superiores (47%), y se presenta frecuente-
mente maloclusión de clase III.
El tratamiento quirúrgico consiste en:
1. Hasta los 6 meses. Craniectomía con o sin avance frontal y con o sin
derivación ventrículo peritoneal por la hidrocefalia y el problema
respiratorio de vías aéreas superiores.
2. Hasta los 3-12 años. Avance frontofacial: monobloque con o sin bi-
partición y/o técnica quirúrgica Lefort III y/o distracción tercio me-
dio para mejorar el contorno frontal, supraorbitario, nasal y maxilar.
3. Cirugía ortognática al final del crecimiento.
Tratamiento ortodóncico:
Control recambio y alteraciones dentales en dentición temporal.
En dentición mixta control transversal de arcadas y anteroposterior. Ali-
neamiento dentario como ayuda a las cirugías de avance de tercio medio facial.
En dentición permanente preparación de arcadas previa a la cirugía
ortognática de bases óseas.
2.4. Aproximación a los costes de los tratamientos
de ortodoncia
Los costes de los tratamientos de ortodoncia pueden presentar gran variabi-
lidad. Se podrían aproximar categorizándolos según las etapas de tratamien-
to, de la siguiente forma:
1. Ortopedia maxilar en primer año. Placa y controles mensuales, se-
gún las placas y las técnicas: de 600 a 1.200 euros.
2. Tratamiento interceptivo expansión o tracción maxilar, durante un
año: de 1.000 a 1.500 euros.
3. Tratamiento de preparación al injerto alveolar durante aproxima-
damente 12 meses: de 1.000 a 1.200 euros.
4. Ortodoncia en dentición permanente: durante unos 24/30 meses:
3.000 euros con una variación entre 2.500 y 4.000 si es para preparar
la cirugía ortognática.
Un problema importante para estimar costes es que, según el tipo de
fisura y gravedad, no todos necesitarían estas fases de tratamiento ni con los
mismos tipos y se pueden superponer los distintos tratamientos.
Como ejemplo, el tratamiento de un paciente con fisura bilateral o unila-
teral (más graves) desde el nacimiento hasta el final de la adolescencia con to-
das estas necesidades rondaría los 6.000 euros en tratamientos de 0 a 18 años
aproximadamente.
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Teniendo en cuenta los datos del Instituto Nacional de Estadística
(www.ine.es) y de acuerdo al número de nacimientos del año 2011 (último
dato disponible), la incidencia anual de malformaciones craneofaciales en
España se situaría entre 236 y 472 niños (5/10.000 a 10/10.000 nacimientos)
con estos problemas de salud. Estimando un coste promedio de 333 euros/ni-
ño/año, el gasto anual sería de entre 78.588 y 157.176 euros desde el naci-
miento hasta los 18 años.
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Limitaciones del estudio
Entre las limitaciones del estudio se ha de mencionar que la revisión de la
literatura, a pesar de haber sido exhaustiva, probablemente no ha consegui-
do identificar todas las fuentes de información potencialmente relevantes.
Primero, porque se ha incluido solo la información más reciente en detri-
mento de algunas publicaciones importantes a pesar de tener más antigüe-
dad que la fecha de inclusión. Segundo, porque no se ha incluido informa-
ción de otras fuentes fuera de las bases de datos consultadas. Por ejemplo,
parte de las actualizaciones en el tema de estudio se presentan en congresos
específicos, el más importante de los cuales es el International Congress on
Cleft Lip/Palate and Related Craniofacial Anomalies, que se celebra cada
4 años. En este congreso se extraen conclusiones sobre distintos protocolos
de centros internacionales. Tampoco se ha recogido la experiencia de centros
de fuera del Estado español, algunos muy conocidos, como el Hospital de
Bauru en Brasil, el Hospital GeaGonzález enMéxico, etc. Finalmente, algu-
nos aspectos de los tratamientos probablemente no han sido tratados con la
misma profundidad, como el tratamiento dental o la valoración del lenguaje.
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Conclusiones
y recomendaciones
Los resultados de la revisión de la literatura no permiten asegurar con cierto
grado de verosimilitud qué tratamientos y qué abordajes son más efectivos
en el tratamiento de las malformaciones craneofaciales. Por tanto, no hay
suficiente evidencia como para establecer pautas de tratamientos quirúrgi-
cos, de rehabilitación y seguimiento.
Existe una gran variabilidad en los abordajes quirúrgicos y en las tera-
pias de las malformaciones congénitas craneofaciales en general, así como
de la fisura labiopalatina aislada en particular.
Las series de casos, los estudios de cohorte, así como las escasas revi-
siones sistemáticas llevadas a cabo resaltan la importancia del abordaje
multidisciplinario y de la continuidad en la atención de los pacientes en el
tiempo para poder analizar la efectividad a largo plazo de las terapias ins-
tauradas. La composición de los equipos de trabajo de cada centro debería
incluir, entre otras especialidades, pediatría, cirugía pediátrica, genética,
ortodoncia, cirugía maxilofacial, otorrinolaringología, logopedia y psicología.
Es importante determinar centros de referencia distribuidos en la geo-
grafía estatal que reúnan las condiciones necesarias para tratar a estos pa-
cientes. Cada centro debería tratar un mínimo de casos anuales para mante-
ner la capacidad operativa y garantizar lamáxima fiabilidad en los resultados
(el grupo Eurocleft recomendaba 40-50 casos/año).
Son necesarios estudios diseñados específicamente para evaluar el im-
pacto de los tratamientos médicos y quirúrgicos en estas malformaciones. Se
deberían promover los estudios multicéntricos para aumentar la calidad de
los mismos, comparar los resultados y mejorar la potencia estadística en los
análisis.
Se deberían llevar a cabo seguimientos a largo plazo que permitan eva-
luar los resultados de las intervenciones en términos de efectividad, calidad
de vida, integración social, etc.
Todos los tratamientos deberían formar parte de la cartera de servicios
de los centros que tratan estas anomalías.
La cartera de servicios del Sistema Nacional de Salud debería incorpo-
rar los aspectos mencionados anteriormente y promover la evaluación de
los resultados de las intervenciones en este problema de salud en términos
de coste-efectividad.
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Apéndice 1.
Estrategia de búsqueda
bibliográfica
Estrategia de búsqueda en PubMed
Search Query
Items
found
#11 Search #10 NOT #9 Filters: published in the last 10 years; Humans 131
#10
Search (#2 OR #3 OR #5 OR #6 OR #7) AND #8 Filters: published in
the last 10 years; Humans
134
#9
Search (#1 OR #2 OR #3 OR #4 OR #5 OR #6 OR #7) AND #8 AND
systematic[sb] Filters: published in the last 10 years
39
#8
Search Therap*[ti] OR Treat*[ti] OR orthodonti*[ti] OR
Orthodontics[MESH] OR Rehabilitation[ti] OR Rehabilitation[MESH]
OR surger*[ti] OR repair*[ti] Filters: published in the last 10 years
672547
#7
Search Underdevelop*[ti] AND (maxillar*[ti] OR jaw[ti]) Schema: all
Filters: published in the last 10 years
0
#6
Search «Ectodermal Dysplasia»[MESH] AND (maxillar*[ti] OR jaw[ti])
Filters: published in the last 10 years
4
#5
Search Agenesis[ti] AND (maxillar*[ti] OR jaw[ti]) Filters: published in
the last 10 years
20
#4
Search abnormalities[Subheading] AND (maxillar*[ti] OR jaw[ti])
Filters: published in the last 10 years
517
#3
Search (congenital*[ti] AND malformation*[ti]) AND (oral[ti] OR
maxillar*[ti] OR jaw[ti]) Filters: published in the last 10 years
5
#2
Search Crouzon[ti] AND syndrome[ti]) OR «Craniofacial
Dysostosis»[MESH] OR (Apert[ti] AND syndrome[ti]) OR
Acrocephalosyndactylia[MESH] OR («Prune belly»[ti] AND
syndrome[ti]) OR «Prune Belly Syndrome»[MESH] OR («Treacher
Collins»[ti] AND syndrome[ti]) OR «Mandibulofacial Dysostosis»[MESH]
OR (Ellis[ti] AND «Van Creveld»[ti] AND Syndrome[ti]) OR «Ellis-Van
Creveld Syndrome»[MESH] OR (Hallermann*[ti] AND Syndrome[ti])
OR «Hallermann’s Syndrome»[MESH] OR («Rubinstein Taybi»[ti] AND
Syndrome[ti]) OR «Rubinstein-Taybi Syndrome»[MESH] Filters:
published in the last 10 years
1590
#1
Search «cleft palate»[ti] OR «cleft lip»[ti] OR «oral cleft»[ti] OR «Jaw
abnormalities»[MESH] OR «Mouth abnormalities»[MESH] Filters:
published in the last 10 years
6851
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Estrategia Centre for Reviews and Dissemination
#7 (#1 OR #2 OR #3 OR #4 OR #5) AND #6
#6 (Therap* OR Treat* OR orthodonti* OR Rehabilitation OR surger* OR repair*)TI
#5 (Underdevelop* AND (maxillar* OR jaw)):TI
#4 (Dysplasia AND (maxillar* OR jaw)):TI
#3 (Agenesis AND (maxillar* OR jaw)):TI
#2 ((congenital* AND malformation*) AND (oral OR maxillar* OR jaw)):TI
#1
((cleft palate) OR (cleft lip) OR (oral cleft) OR Crouzon OR Apert OR (Prune belly) OR
(Treacher Collins) OR (Ellis Van Creveld) OR (Ellis-Van Creveld) OR Hallermann* OR
Hallermann’s OR (Rubinstein Taybi) OR (Rubinstein-Taybi)):TI
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